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視床下部過誤腫の特徴的な
臨床像と治療
松尾京明*久野建夫*有田和徳村
圏園
視床下部過誤麗は，視床下部に発生するまれな組織奇形で，真性思春期患発症，笑い発作
を主徴とする難治性てんかん，多動・易興欝性などの行動異常など特徴的な臨床像を呈する.
新生物ではないので増大傾向はないが，麗霧の除去により症状の改善が得られることが知ら
れている しかしながら，暖房の部世・大きさなどのだめ，外科的治療はしばしば困難で合
併症の危険を伴う.近年，ガンマナイフによる定位放射線治療が試みられ良好な成績が得ら
れている
はじめに
損床下部過誤腫は，思春期早発症，笑い発作
(gelastic seizure)を主徴とする難治性てんか
ん，多動・易興奮性などの行動異常など特徴的
な臨床像を呈する.腫療の除去により症状の改
善が得られることが知られているが，外科的切
徐は合併症が多くしばしば圏難である.近年，
ガンマナイフによる定位放射線治療が試みられ
良好な成績が得られているり.典型的な臨床像
を呈しガンマナイフの著効した自験例を紹介
し，視床下部過誤腫の特徴的な臨床像と治療に
ついて概説する.
l 症例
[症伊UJ 11歳，男児
主訴:性早熟，難治性けいれん，行動異常
現病歴・経過:生後1週間ころより突然呼吸
が荒くなったり，おびえるように泣くことが
あったが， 9カ月ころからはその発作後に笑う
症状が出現したまた， 2カ月ころより性早熟徴
候が出現し， 1歳4カ丹時に中枢性思春期早発
症と診断， L狂 RHanalogueによる治療を開始
した このとき MRIにて視床下部過誤腫を指
摘されたが，広基性であり手術は間難と判断さ
れた.笑い発作に対しては，種々の抗けいれん
剤を試みたが効果がなく， 7歳時より内服を中
止していた.
8歳時より全身性強直間代発作 (GTCS)が出
現したため，抗けいれん剤(CBZ，VP A， PRM) 
を再開したが，発作のコントロールは不良で、，
笑い発作は毎日数回， GTCSは遇数百認められ
ていた.思春期竿発のコントローノレも不十分で，
外陰部は Tannernr.普通クラスに在籍してい
るが，成績は下.算数はとくに苦手で，小学校
1年生レベル.多動で，教室から出て行ったりす
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7歳 2カ月 治療3カ月後
函画像所見
治療 l年 10カ月後
る.荒っぽい性格で，痛癒を起こしやすいなど
の問題もあり， 9歳3カ月時ガンマナイフ治療
(中心線量25Gy，辺撮繰量20Gy)を施行した.
治療後しばらくはてんかん発作の頻度は変化な
し行動面での効果も認められなかったが， 6カ
月ころよりてんかん発作は消失.現在は内服薬
も中止しているが，現在まで約1年6カ月開発
作の再発はなく，脳波上も発作波は消失し基礎
律動も改善している.情緒商でも落ち着いてき
ており，多動も改善傾向で，授業中席を離れる
ことはなくなった.認知面では今のところ明ら
かな変化はみられていない.画像上も腫療は著
明に縮小している(図)
1.視床下部過誤腫の病理・合併症
視床下部過誤腫は視床下部の灰白隆起(tuber
cicinereum)あるいは乳頭体(mamillarybody) 
より有柄性または無柄性に発生するまれな非腫
蕩性の組織奇形で，視床下部の組織像に類似し
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た構造をもち，視床下部との間に神経線維路を
有する 2) 小脳回，異所性灰白質，脳梁欠損など
の頭蓋内奇形や多指症，口唇裂などの頭葦外奇
形の合併がしばしば報告されており 3)，Encha-
Razaviら叫ま顔面奇形と骨格系の奇形の合併
例について先天性視床下部過誤腫症候群 (con-
genital hypothalamic hamartoma syndrome) 
という概念を提唱している.また，視床下部過
誤腫と多指症，鎖旺，下垂体機能低下を合併し，
しばしば新生児期に死亡する予後不良な症候群
はPallister-Hall症候群削とよばれ，一部の例
で転写国子GLI3遺伝子の異常が報告されて
いる 7)
11.臨床症状
2歳までに発症する場合がほとんどで， とき
に 6~10 歳でもみられる.無症状で発見される
成人例もある2) 思春期早発症で診断される場
合が多く， この場合，男児では成熟した精子形
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表視床下部過誤腫の分類
Type la 
大きさ 小~中
付着 有柄
発生部位 TC 
視床下部圧迫 なし
症状 性早熟or
無症状
大は1.5cm以上
TC:灰白経起， MB:乳頭体
成，女児では排卵を伴う真性思春期早発症であ
る2)原因は明らかではないが，過誤腫内に LH
RH分泌細胞が証明された例があることより，
過誤腫自体から LH-RHが分泌されるという
説や過誤腫に由来する神経団路を介して視床下
部の LH-RH細胞が刺激されるという説，機械
的圧迫により LH-RH分泌縮胞を抑制するメ
カニズムが傷害されるという説がある8)
てんかん発作は，笑い発作が特徴的である.
笑い発作は，外的誘因がなく画一的に繰り返す
発作性の笑いで，視床下部過誤腫に伴うものが
もっとも多いが特異的ではなく，前頭葉てんか
んや側頭葉てんかんなどでも認められる9)10) 患、
児は乳幼児期に笑い発作で発症し，その後失立
発作，複雑部分発作， 2次性全般化発作を合併し
てくることが多い11)発作は通常難治性で，抗け
いれん剤による抑制は困難である8)11) 発作起源
については，視床下部深部電極による発作時脳
波の解析12)や発作時のSPECT所見聞より，腫
癌自体(内部)にあると考えられている.腫療
の外科的切除や radiosurgeryにより発作が消
失する例が多数報告されていることもそれを裏
付けている 1)14)
行動異常や認知・記憶面での障害もしばしば
みられる.行動面では，多動，攻撃性，衝動性，
易興奮性，社会的不適応行動などがみられる.
いずれも，腫楊切除や radiosurgeryにより改善
する1)14)
Ib 1 a 1 b 
ノト~中 中~大 中~大
有柄 無柄 無柄
MB TC/MB TC/MB 
なし 軽度 高度
性早熟or 笑い発作 笑い発作
無症状 けいれん けいれん
行動異常
(Valduezaら， 1994) 
IV.診断
診断はMRIがもっとも有用で，矢状断が診
断しやすい.Tl強調画像では皮質と等信号，
T2強調繭像では等信号ないしやや高信号を呈
する.ガドリニウムでは増強効果はみられない
V. 腫虜の形態，部位と臨床症状
との関係
Valduezaら3)は，過誤腫の大きさ，付着部(有
柄性，無柄広基性)，発生部位(灰白隆起，乳頭
体)，視床下部の偏位，症状から 4群に分類して
いる(表). Type 1は思春期早発か無症状で，
Type Iでは笑い発作を主体とするてんかんや
行動異常を呈し思春期早発は少ないとしてい
る Aritaら8)は， MRI画像上で過誤腫の視床下
部圧排所見の有無により“parahypothalamic
type"と“intrahypothalamictype"の2群に
分類している.前者では，無症状か思春期単発
のみのものがほとんどで，後者はてんかん，行
動異常，認知障害を呈し約半数に思春期早発を
合併していたと報告している.
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VI.治療
Valduezaらの分類の Type1， Aritaらの
“parahypothalamic type"で，思春期早発のみ
を呈する痕例は LH-RH analogueによる薬物
療法か手術摘出による治療の適応となる.視床
下部過誤腫に伴う思春期平発は LH-RH ana-
logueに比較的よく反応するといわれている.
超長期作用型の LH-RH analogueを30μgj
kg以上4週ごと皮下註することで治療可能で
ある 15)
てんかん発作は通常難治性で薬剤によるコン
トロールは困難なことが多い.撞療の摘出によ
り発作の消失が報告されているが，“intra-
hypothalamic type"は手術が難しく，合併症を
起こしやすい.Palminiらl叫ま 13例中 7例に合
併症を認めており，その内訳として血行障害に
よる基底核・内包などの梗塞，動眼神経麻捧，
SIADH，過食を報告している.また完全切除が
困難なため発作の残存例が多く， Palminiらの
報告でも発作が完全消失したのは 13例中2例
のみであった.
近年，難治性てんかんを呈する視床下部過誤
腫に対しガンマナイフによる定位放射線治療が
行われ良好な成績が報告されている1) 文献上8
例中4例で発作が完全に消失(うち 2例は2回
施行)し，全例が改善している 治療効果は線
量に依存しており，辺縁線量 17Gy以上の症例
はすべて発作が完全に消失している.報告例の
腰蕩サイズ(最大径)は平均 13.7mm (8~22 
mm)であった.外科手術と異なり即効性はない
ため効果発現までに一定の期間を要し，場合に
よっては一時的に発作頻度が増加することもあ
る.
報告側では発作消失までの期間は平均 14カ
月 (3~36 カ月)であり，副作用の報告はない.
1聞の照射で効果が不十分であった場合は再照
射も可能であるが，効果発現までに上述のごと
830 
く時間を要するため， 36カ月以上あけて行うこ
とが望ましい.その他の治療としては，高周波
による腫療の熱焼灼が数例に試みられ効果をあ
げている 13)
おわりに
視床下部過誤腫のガンマナイフ治療はまだ症
例数が少なし思春期早発のみの症例に対する
効果，線量，長期的予後など検討すべき点はあ
るが，今のところ副作用もなく今後治療の第1
選択となりうると思われる.
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